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Interstitial lung disease (ILD) 

INTERSTITIELLE LUNGENERKRANKUNGEN 

Adapted from: American Thoracic Society/European Respiratory Society Consensus Classification 2002 (update 2013) 
Am J Respir Crit Care Med 2002;165:277–304;  

Ryerson CJ et al. Curr Opin Pulm Med 2013;19:453–459; Travis WD et al. Am J Respir Crit Care Med 2013;188:733–748. 

* Clinical, radiological, pathological. 

AIP: acute interstitial 
pneumonia 

PPFE:  
pleuroparenchymal 

fibroelastosis 

DIP: desquamative  
interstitial pneumonia 

NSIP: non-specific 
interstitial pneumonia 

1.  Inadequate data* 
2.  Major discordance 

between findings* 
Acute/subacute Smoking-related 

ILD of known causes 
(drugs, collagen  vascular 

disease, exposures) 

Granulomatous ILDs 
(sarcoidosis, fungal, 

mycobacterial) 
Unique entities 

(PAP, LCH, EP, LAM) 

Major IIPs 

Idiopathic interstitial 
pneumonias (IIPs) 

Rare IIPs 

Chronic fibrosing LIP: lymphocytic 
interstitial pneumonia 

COP: cryptogenic 
organising pneumonia 

RB-ILD: respiratory 
bronchiolitis ILD 

IPF: idiopathic 
pulmonary fibrosis 

Unclassifiable 

40%	

55%	



„Houston…we	have	a	problem!“	

ILE	bekannter	und	unbekannter	Ursache	haben	jeweils	charakteris)sche	
radiologische	und	histopathologische	Muster,	die	jedoch	nicht	spezifisch	sind!	



verzögerte	Diagnosestellung	

•  “Alternativdiagnosen” 
-  Bronchitis 
- Asthma 
- COPD 
- Herzerkrankung 

38.2% 

mind. 3 verschiedene  
Ärtze bis zur 
Diagnosestellung 

bis zu 50% der IPF-Pat. 
werden initial 

“fehldiagnostiziert” 
IPF-Pat. berichten: 

 
Collard,	et	al.	Respir	Med.	2007	



5-Jahres	Überleben	von	IPF-Pa)enten	
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Cancer 

	1.	American	Cancer	Society,	December	22,	2014;		
2.	du	Bois	RM.	Eur	Respir	Rev.	2012;	3.	Benza,	et	al.	Chest.	2012;	4.	Kistler,	et	al.	BMC	Pulm	Med.	2014	



Unterschiede	im	KH-Verlauf		

1.	Raghu,	et	al.	Am	J	Respir	Crit	Care	Med.	2011;183:788-824;	2.	Ley,	et	al.	Am	J	Respir	Crit	Care	Med.	2011;183:431-440.	



rheuma)sche	Erkrankungen	
Pathogenese	der	Lungenbeteiligung	

	Shaw	et	al.,	Eur	Resp	J	2015	



Überleben	IPF	vs.	Fibrose	bei	SSc	

	Wells	et	al.,	Am	J	Resp	Crit	Care	1994	



Überleben	ILD	bei	Rheuma	

	Grund	et	al.,	Z	Rheumatol	2016	



Diagnosealgorithmus	Lungenfibrose		

advice	from		
an		

algorithm	
real	life	



Diagnostischer Algorithmus für die IPF  
(2011 ATS guidelines) 

Raghu G et al. Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788–824. 

Nein 

Ja 

Mögliche UIP 
Nicht mit UIP vereinbar 

Mögliche UIP 
Nicht mit UIP vereinbar 
Nicht klassifizierbare Fibrose 

KeineUIP 

UIP 

Verdacht auf IPF 

Grund für ILD identifiziert 

Lungenbiopsie 

Multidisziplinäre Diskussion 

IPF/Keine IPF Keine IPF 

HRCT 

IPF 



}  Alter >50 Jahre bei Diagnose 
}  chronischer, zumeist unproduktiver und therapierefraktärer Husten  
}  zunehmende Belastungsdyspnoe 
}  Müdigkeit und Gewichtsverlust 
}  beidseitiges, basales, trockenes, endinspiratorisches Knistern („Sklerophonie“) 

}  restriktive Ventilationsstörung (kann anfangs fehlen) 
}  Störung des Gasaustausches 

Klinisches Bild der IPF  
 

ATS/ERS, Am J Respir Crit Care Med 2002;165:277-304 
Harrison’s Pulmonary and Critical Care Medicine , 1st edition, 2010 

Raghu G et al., Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788-824 

}  Bei fortschreitender Erkankung: 
•  Ruhedyspnoe 
•  Zyanose 
•  Trommelschlegelfinger, Uhrglasnägel 
•  pulmonale Hypertonie, Cor pulmonale, periphere Ödeme 

Clubbing	of		
fingerZps	



Pulmologische Funktionsdiagnostik 
 

Lungenfunk)onstests1,2	
sta)sche	Lungenvolumina	 dynamische	Lungenvolumina	 Gasaustausch	

•  TLC	 •  FEV1		
•  FVC	
•  FEV1/FVC	ra)o	

•  DLCO	
•  cave:	alv.	Hämorrhagie	
	

Belastungstests1,2	
Beuerteilung	der	Entsäagung	 Beurteilung	der	Oxygenierung	

•  6-MWT	
•  Spiroergometrie	

•  in	Ruhe	(manifest)	
•  bei	Belastung	(latent)	
•  während	des	Schlafs	

Restriktives Lungenfunktionsmuster, reduzierte DLCO und  
O2-Entsättigung unter Belastung sprechen für Vorliegen einer Lungenfibrose1,2 

	
1.	Meyer.	Transl	Respir	Med.	2014;2:4-17;	2.	ATS	InternaZonal	Consensus	Statement.	Am	J	Respir	Crit	Care	Med.	2000;161(2	Pt	1):646-64.		



Die forcierte Vitalkapazität (FVC) als Mortalitätsprädiktor 

• Adapted from du Bois RM et al. Am J Respir Crit Care Med 2011; 184:459-466. 

*Hazard ratio compared with patients whose % FVC declined by <5% 
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24-week absolute decline in FVC 

Ein kategorischer FVC Verlust von 10% oder mehr innerhalb von 6 
Monaten kann als Prädiktor der Mortalität herangezogen werden  

<5 5-9.9 ≥10 



Labordiagnostik 



typische	Pa)entencharakteris)ka	

Raucher Männer >50 Jahre Genetik Umwelteinflüsse 

1.  Lee,	et	al.	Respir	Med.	2014;	2.	Raghu,	et	al.	Am	J	Respir	Crit	Care	Med.	2011;	
S2	Leitlinie	IPF	Pneumologie	2013	



Gestörte Wundheilung führt zu unkontrollierter Fibrose 

Pathogenese der IPF 

du Bois RM. Nat Rev Drug Discov 2010;9:129–140. 

Initial und 
wiederholte 

Verletzungen des 
Epithelgewebes 

Abnormale 
Wundheilung 

Progression des 
Gewebeschadens 

und fibrotische 
Veränderungen der 

Lunge 



Profibrotische Mediatoren 
CTGF • TGF-β • PDGF • FXa • VEGF 

Übergang Epithel zu Mesenchym, Transdifferenzierung, Proliferation, 
Apoptose, Umwandlung der extrazellulären Matrix 

Exzessive Ablagerung der extrazellulären Matrix 

Mediatoren der IPF  

Maher TM. Clin Chest Med 2012;33:69–83. 

Partikel • Chemikalien • Refluxösophagitis • Viren   

Koagulation 
Kaskaden 

Makrophagen-
stimulation 

Oxidative 
Signalweg- 
Aktivierung 

Fibrozyten and 
zirkulierende Zellen 

Antifibrotische Mediatoren 
PGE2 • IFNγ • HGF 

Verletzung 

Aktivierung 

Ungleichgewicht 

Endothelium 
Epithelium 

Fibroblasten 

Fibrose 

CTGF; connective tissue growth factor; FXa: factor Xa; HGF: hepatocyte growth factor; IFN: interferon; 
PDGF: platelet derived growth factor; PGE2: prostaglandin E2; TGF-β: transforming growth factor β;  
VEGF: vascular endothelial growth factor. 



Diagnostischer Algorithmus für die IPF  
(2011 ATS guidelines) 

Raghu G et al. Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788–824. 

Nein 

Ja 

Mögliche UIP 
Nicht mit UIP vereinbar 

Mögliche UIP 
Nicht mit UIP vereinbar 
Nicht klassifizierbare Fibrose 

KeineUIP 

UIP 

Verdacht auf IPF 

Grund für ILD identifiziert 

Lungenbiopsie 

Multidisziplinäre Diskussion 

IPF/Keine IPF Keine IPF 

HRCT 

IPF 



Diagnostischer Algorithmus für die IPF  
(2011 ATS guidelines) 

Raghu G et al. Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788–824. 

Nein 

Ja 

Mögliche UIP 
Nicht mit UIP vereinbar 

Mögliche UIP 
Nicht mit UIP vereinbar 
Nicht klassifizierbare Fibrose 

KeineUIP 

UIP 

Verdacht auf IPF 

Grund für ILD identifiziert 

Lungenbiopsie 

Multidisziplinäre Diskussion 

IPF/Keine IPF Keine IPF 

HRCT 

IPF 



CT-Technik	

Scans should be noncontrast and include at a minimum: 
 
•  Scans obtained on full inspiration and without respiratory motiona 

•  Contiguous or noncontiguous axial scans with thin sections, reconstructed at ≤2 cm intervalsb 

•  Reconstructed slice collimation ≤ 2 mmc 

•  High-resolution reconstruction algorithm 
•  Field of view to include lungs only 
•  Expiratory scans are helpful to exclude lobular air trapping suggestive  

of hypersensitivity pneumonitis 
•  Prone scans if dependent density obscures details on supine images 
•  Optional coronal and sagittal reconstructions if volumetric images are obtained 

aAddiZonal	criteria	based	on	consensus	opinion	of	commifee	members:	Scans	obtained	requires	excellent	communicaZon	between	technologist	and	paZent	
bAddiZonal	criteria	based	on	consensus	opinion	of	commifee	members:	Volumetric	axial	scans,	reconstructed	at	<2	cm	intervals	
cAddiZonal	criteria	based	on	consensus	opinion	of	commifee	members:	Reconstructed	slice	collimaZon	of	<1.5	mm	
	Raghu	et	al.	Am	J	Respir	Crit	Care	Med.	2011;183:788-824	(online	supplement).	

5 mm slice ≤ 2 mm slice 



UIP-Muster 
 

•  IPF	
•  Kollagenosen	



NSIP-Muster 
 

•  Kollagenosen	



organisierende Pneumonie 
 

•  Vaskuli)den	
•  DD:	COP	



diffuser Alveolarschaden 
 

•  akuter	Schub	bei	
-  Kollagenose	
-  Vaskuli)s	



lymphoide interstitielle Pneumonie 
 

•  Sjögren	Syndrom	



mögliche	CT-Muster	

Copabianco	et	al.,	Radiographics	2012	



Diagnostischer Algorithmus für die IPF  
(2011 ATS guidelines) 

Raghu G et al. Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788–824. 

Nein 

Ja 

Mögliche UIP 
Nicht mit UIP vereinbar 

Mögliche UIP 
Nicht mit UIP vereinbar 
Nicht klassifizierbare Fibrose 

KeineUIP 

UIP 

Verdacht auf IPF 

Grund für ILD identifiziert 

BAL / Lungenbiopsie 

Multidisziplinäre Diskussion 

IPF/Keine IPF Keine IPF 

HRCT 

IPF 



Bronchoalveoläre	Lavage	

Olsen	et	al.,	PLOS	One	2012	



Bronchoalveoläre	Lavage	
IPF:	moderate	Neutro-	&	Eosinophilie	

Veeraraghavan	et	al.,	ERJ	2003	



Bronchoalveoläre	Lavage	

Kirsten	et	al.,	Z	Rheumatol	2009	



Bronchoalveoläre	Lavage	

lymphozytär	 granulozytär	



S2-Leitlinie	IPF	
Pneumologie	2013	

Histopathologische	Kriterien	für	ein	
UIP-Muster	



Diagnos)sche	Kriterien	für	ein	UIP	Muster	in	der	Histologie	
	

1. Merkliche	Fibrose+/-	“honeycombing”,					prädominant	
subpleural/paraseptal	verteilt	

2.  Heterogenität	bezügl.	räuml.	Verteilung	

3.  Fibroblasten-Foki	
4.  kein	anderes	Muster	
	
Das	UIP		Muster	muss	ALLE	4	Kriterien	beinhalten*	

•  Sind	nicht	alle	4	Kriterien	erfüllt	liegt	kein	UIP	Muster	vor,	
•  stafdessen:	“wahscheinliche	UIP”,	“mögliche	UIP”	oder	“unvereinbar	mit	UIP”	

Raghu G et al. Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788-824; Image reproduced with permission from Souza CA et al. Am J Roentgenol 2005; 185: 1531-1539. 

Histopathologische	Kriterien	für	ein	
UIP-Muster	



Evidence-based	guidelines	for	diagnosis	&	management	of	IPF	
Am	J	Resp	Crit	Care	Med	2011	

Zusammenschau	HR-CT	und	Lungenbiopsie	



histologische	Reak)onsmuster	

Travis	et	al.,	Resp	Crit	Care	Med	2004	



Diagnostischer Algorithmus für die IPF  
(2011 ATS guidelines) 

Raghu G et al. Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788–824. 

Nein 

Ja 

Mögliche UIP 
Nicht mit UIP vereinbar 

Mögliche UIP 
Nicht mit UIP vereinbar 
Nicht klassifizierbare Fibrose 

KeineUIP 

UIP 

Verdacht auf IPF 

Grund für ILD identifiziert 

Lungenbiopsie 

Multidisziplinäre Diskussion 

IPF/Keine IPF Keine IPF 

HRCT 

IPF 



S2-Leitlinie	IPF	
Pneumologie	2013	



ILD-Board	
jeden	1.	Mimwoch	im	Monat	im	Besprechungsraum	der	Lungenabteilung	

Pulmologe Radiologe Pathologe Thoraxchirurg 
Kardiologe, 

Rheumatologe, 
Gastroenterologe 

etc. 

	1.	Raghu	G,	et	al.	Am	J	Respir	Crit	Care	Med.	2011;	2.	Lee	J,	et	al.	Curr	Opin	Pulm	Med.	2011.	

op)onal	



Diagnostischer Algorithmus für die IPF  
(2011 ATS guidelines) 

Raghu G et al. Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788–824. 

Nein 

Ja 

Mögliche UIP 
Nicht mit UIP vereinbar 

Mögliche UIP 
Nicht mit UIP vereinbar 
Nicht klassifizierbare Fibrose 

KeineUIP 

UIP 

Verdacht auf IPF 

Grund für ILD identifiziert 

Lungenbiopsie 

Multidisziplinäre Diskussion 

IPF/Keine IPF Keine IPF 

HRCT 

IPF 



medikamentöse	Therapie	der	IPF	

Raghu	et	al.,	ATS	documents	2015	
„Update		of	the	2011	clinical	pracZce	guidelines	on	treatment	of	IPF“	



Die forcierte Vitalkapazität (FVC) als Mortalitätsprädiktor 

• Adapted from du Bois RM et al. Am J Respir Crit Care Med 2011; 184:459-466. 

*Hazard ratio compared with patients whose % FVC declined by <5% 
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24-week absolute decline in FVC 

Ein kategorischer FVC Verlust von 10% oder mehr innerhalb von 6 
Monaten kann als Prädiktor der Mortalität herangezogen werden  

<5 5-9.9 ≥10 



Pirfenidon	

 
•  Reduzierte TNF-α Sekretion in Endotoxin-stimulierten Zellen3,5,6  
•  Präklinische Studie: Prophylaktische Verabreichung von Pirfenidon schützt vor septischem Schock  

•  ↓ Pro-inflammatorische Zytokine5 
•  ↑ Anti-inflammatorische Zytokine5 

Anti-inflammatorisch 

 
•  Hemmt die Synthese und Wirksamkeit von TGF-β,  einem Mediator der Fibrogenese1,2,4  
•  Hemmt Fibroblastenproliferation1,2 
•  Schwächt Kollagensekretion1,2,4,7 
•  Reduzierte Exprimierung von pro-fibrotischen Genen1,4  
 

Anti-fibrotisch 

 
 
•  Präklinische Studie: anti-oxidative und anti-fibrotische Wirksamkeit bei Zirrhose8 

Anti-oxidativ 

1. Di Sario A et al. J Hepatol 2002;37:584-591; 2. Schaefer CJ et al. Eur Respir Rev 2011;20:85-97;  
3. Oku H et al. Eur J Pharmacol 2008;590:400-408; 4. Nakayama S et al. Life Sci 2008;82:210-217; 5. Oku H et al. Eur J Pharmacol 2002;446:167-176;           
6. Grattendick KJ et al. Int Immunopharmacol 2008;8:679-687; 7. Iyer SN et al. J Pharmacol Exp Ther 1999;289:211-218;                                                           
8. Salazar-Montes et al.   Eur J Pharmacol 2008;595:69–77. 

Obwohl der Wirkungsmechanismus von Pirfenidon unklar ist, zeigen die 
Ergebnisse von in vitro und in vivo Studien multiple biologische Effekte auf 

TGF-β: transforming growth factor-β; TNF-α: tumour necrosis factor-α. 



CAPACITY	und	ASCEND	gepoolt:		
Reduk)on	des	FVC	Abfalls	durch	Pirfenidon	

Pirfenidon	führt	zu	einem	um	44%	geringeren	Anteil	an	PaZenten	mit	einem		
FVC	Verlust	von	≥	10%	oder	Tod	nach	52	Wochen	

Noble	PW	et	al.	Am	J	Respir	Crit	Care	Med	2014;ATS	meeZng	abstract	A1423	(presented	as	a	poster).	

Month	
Absolute	
difference	

(%)	

Rela)ve	
difference	

(%)	

Rank	
ANCOVA	P-

value	

3	 1.4	 33.2	 <	0.0001	

6	 5.9	 48.6	 <	0.0001	

9	 9.1	 50.4	 <	0.0001	

12	 11.5	 43.8	 <	0.0001	
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CAPACITY	und	ASCEND	gepoolt:		
Gesamtmortalität	

*	Cox	proporZonal	hazards	model;	†	log-rank	test.	

Die	prä-spezifizierte	gepoolte	Analyse	der	Gesamtmortalität	zeigt,	dass	Pirfenidon	das													
Risiko	der	Gesamtmoralität	um	48%	nach	52	Wochen	reduziert		

Cu
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(%
)	

Placebo	(n	=	624)	

Pirfenidone	(n	=	623)	

HR	0.52	(95%	CI	0.31–0.87)*	
P	=	0.011†	

week	
52	13	 26	 39	

4	

2

0
0

6

8

Week	 Pirfenidone	 Placebo	

0	 490	 624	

13	 618	 619	

26	 609	 603	

39	 596	 586	

52	 509	 490	

Pa)ents	at	risk,	n	

Noble	PW	et	al.	Am	J	Respir	Crit	Care	Med	2014;ATS	meeZng	abstract	A1423	(presented	as	a	poster).	



Nintedanib	
TRIPLE	ANGIOGENESIS	INHIBITOR	



Nintedanib	
VERZÖGERTER	ABFALL	DER	FVC	



Nintedanib	



Nintedanib	
GEPOOLTE	REDUKTION	AKUTER	IPF-EXAZERBATIONEN	



Nintedanib	
GEPOOLTE	REDUKTION	DER	GESAMTMORTALITÄT	



weitere	Therapiemaßnahmen	bei	IPF	

S2-Leitlinie	IPF	
Pneumologie	2013	



Tashkin	et	al.,	NEJM	2006	
cycloposphamide	2mg/kg	vs.	placebo,	1	yr.	



Tashkin	et	al.,	Am	J	Resp	Crit	Care	Med	2007	
cycloposphamide	2mg/kg	vs.	placebo	for	1	yr.	

follow-up	data	a~er	2	yrs.	



Tashkin	et	al.,	Am	J	Resp	Crit	Care	Med	2007	
follow-up	2	yrs.	



Tashkin	et	al.,	Lancet	Resp	2016	
CYC	2mg/kg	1yr	+	placebo	1yr	vs.	MYC	1500mg	bid	2yrs	

n.s.	



ALTERNATIVE???	

•  AZA	nach	CYC	Berezne	et	al.,	J	Rheumatol	2008	

•  RTX	Jordan	et	al.,	Ann	Rheum	Dis	2015	

•  Tocilizumab	Khanna	et	al.,	LANCET	2016	
•  Stammzelltransplanta)on	Burt	et	al.,	LANCET	2011	



andere	Kollagenosen???	
•  Datenlage	sehr	dünn	(KEINE	RCT)	
•  meist	Induk)on	mit	hochdos.	GC	
•  gefolgt	von	Basistherapie	AZA,	CYC	oder	MMF									

	 	 			 			 	Yunt	et	al.,	Rheum	Dis	Clin	North	Am	2015	

•  MTX?	
– Gefahr	(sub-)akute	Pneumoni)s	
–  i.d.R.	innerhalb	der	ersten	6-8m	
–  subfebril,	Belastungsdyspnoe,	Husten	
–  dauerhay	Absetzen:	erneute	PneumoniZs	in	50%	letal	
–  chron.	Lungenschädigung	sehr	selten!	
																				 	 	 	 	Roubille	et	al.,	ArthZZs	Rheum	2014	



Lungenbeteiligung	bei	Vaskuli)den	
CHAPEL-HILL	2012	

Jennefe	et	al.,	ArthriZs	&	Rheumatology	2013	





Leitlinie	ANCA-assoziierte	Vaskuli)den	

Hellmich	et	al.,	Z	Rheumatol	2017	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-01.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-01.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-01.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-01.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-01.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-01.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-01.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-01.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-01.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-01.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-02.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-02.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-02.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-02.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-02.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-02.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-02.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-02.pdf	



hfp://dgrh.de/fileadmin/media/Praxis___Klinik/Kriterien/PDFs/17-VAS-02.pdf	



Labordiagnostik 

Schnabel	et	al.,	Pneumologie	2000	

*	 *	*	

*ANCA-assoziierten	VaskuliZden	
	
			Immunkomplex-VaskuliZden	

+	 +	

+	



mögliche	CT-Muster	

Copabianco	et	al.,	Radiographics	2012	
Kirsten	et	al.,	Z	Rheumatol	2009	

Bronchoalveoläre	Lavage	



DAH	–	diffuse	alveläre	Hämorrhagie	
Hämoptysen	–	diffuse	alveoläre	Infiltrate	–	Htk-Abfall	-	Siderophagen	

Schnabel	et	al.,	Pneumologie	2000	



Granulomatose	mit	Polyangi)s	

flaue	Milchglasknötchen	



solide	kno)ge	Konsolidierungen	
-	im	Verlauf	nekro)sch	zerfallend	-		

Granulomatose	mit	Polyangi)s	



Granulomatose	mit	Polyangi)s	

große	Zerfallshöhlen	
-	cave:	Aspergillom	-	



Granulomatose	mit	Polyangi)s	

diffuse	alveoläre	Hämorrhagie	



Granulomatose	mit	Polyangi)s	

Stenosen	der	zentralen	Lu~wege	



eosinophile	Granulomatose	mit	Polyangi)s	

sekundärer	Lobulus	 Einwandern	eosinophiler	
Granulozyten	in	Septen,	Alveolen	

und	Bronchialwand	

vaskuliZsche	Phase	mit	
granulomatöser	
Gefäßnekrose	



eosinophile	Granulomatose	mit	Polyangi)s	

Milchglas,	Konsolidierung,	verdickte	Bronchialwände	



mikroskopische	Polyangi)s	

Hauptmanifesta)on:	alveoläre	Hämorrhagie	
-	cave:	in	90%	RPGN	-		



Remissionsinduk)on	

Hellmich	et	al.,	Z	Rheumatol	2017	



Cyclophosphamid	

Hellmich	et	al.,	Z	Rheumatol	2017	



Rituximab	

Hellmich	et	al.,	Z	Rheumatol	2017	



Prednisolon	

Hellmich	et	al.,	Z	Rheumatol	2017	



Remissionserhaltung	

Hellmich	et	al.,	Z	Rheumatol	2017	

*500mg	alle	6m	

*	



Remissionsinduk)on	bei	Rezidiv	

Hellmich	et	al.,	Z	Rheumatol	2017	



suppor)ve	Maßnahmen	

Hellmich	et	al.,	Z	Rheumatol	2017	



www.pneumotox.com	

etc…	



www.pneumotox.com	



Unter	INTERDISZIPLINARITÄT	versteht	man	die	Nutzung	von	
Ansätzen,	Denkweisen	oder	Methoden																				

verschiedener	Fachrichtungen							

Ein	Psychiater,	ein	Internist,	ein	Radiologe,	ein	
Anästhesist,	ein	Chirurg	und	ein	Pathologe	gehen	
auf	Entenjagd.	
Psychiater:	„Dieses	Arme	Wesen	hat	doch	eine	
Seele…“	
Internist:	„Ist	es	eine	Ente…oder	ein	Rebhuhn…
könnte	auch	eine	Gans	sein…“	
Radiologe:	„Sieht	aus	wie	eine	Ente,	aber	ohne	2.	
Ebene	kann	ich	da	nichts	Genaues	sagen…“	
Anästhesist:	„Ohne	Einwilligung	mach	ich	gar	
nix…“	
Chirurg	ballert	drauf	los,	schießt	mehrere	Tiere	
ab	und	meint	zum	Pathologen:	„Sieh	nach	ob	
eine	Ente	dabei	ist…“	
Pathologe	kommt	zurück	und	sagt:	„Zu	wenig	
Material…“	


